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Augenbeteiligung bei Möbius-Sequenz 
Sensibilisierung für eine seltene Erkrankung 
 
Der Verein Moebius Syndrom Deutschland e.V. feierte vor 2 Jahren sein 10-jähriges Jubiläum, und die mittlerweile 
16. Selbsthilfetage 2009 wurden von fast 120 Betroffenen, Angehörigen und Freunden besucht. In diesem Kreis 
werden sozusagen aus erster Hand Erlebnisse und Erfahrungen ausgetauscht. So ist die Möbius-Sequenz laut Aussage 
Betroffener zumindest bei einem Teil der Augenärzte nicht oder nur unzureichend bekannt. Die Beiträge 
dieses Leitthemas sollen daher für diese Erkrankung sensibilisieren. Den Lesern werden neuere genetische 
Erkenntnisse sowie das Spektum der Augenbeteiligung bei Möbius-Sequenz dargestellt. Es handelt sich um eine 
sporadisch auftretende Sequenz, die durch eine meistens beidseitig ausgeprägte Fazialis- und Abduzensparese 
gekennzeichnet ist. Die Befundkonstellation wurde 1880 zunächst von Albrecht Graefe [1] und später 1888 von Paul 
Julius Möbius [2] beschrieben. Das Eponym Möbius-Syndrom ist international etabliert, wobei allerdings heute der 
Terminus Möbius-Sequenz favorisiert wird. 
 
Die Prävalenz der Möbius-Sequenz liegt bei ca. 0,002% 
 
Es handelt sich um eine seltene Störung, deren Prävalenz auf mindestens 0,002% geschätzt wurde [3]. Eine 
geschlechtliche Bevorzugung besteht nicht [4]. Die so charakteristische maskenhafte Fazies resultiert aus der 
reduzierten Mimik; Lächeln oder Stirnrunzeln sind häufig nicht oder nur sehr eingeschränkt möglich. Kombinationen 
mit weiteren Hirnnervenparesen, orofazialen und muskuloskelettalen Malformationen sowie Fehlbildungen der 
Extremitäten kommen vor. In einigen Fällen ist die Möbius-Sequenz auch mit anderen Syndromen wie dem 
Kallmann- oder Poland-Syndrom assoziiert [5, 6].  
Defizite in der Sprach-und psychomotorischen Entwicklung sind häufig, eine mentale Retardierung liegt bei etwa 10– 
15% der Patienten vor [7]. Heute wird die Möbius-Sequenz den kongenitalen kranialen Dysinnervationssyndromen 
zugerechnet. Andere Vertreter sind das Duane-Syndrom und die kongenitalen Fibrosesyndrome.  
Eine embryonale Störung der Entwicklung des Rautenhirns wird als Ursache des Syndroms vermutet. Potenzielle 
Teratogene umfassen genetische und ischämische Mechanismen. Einen Überblick über genetische Assoziationen 
vermittelt der Beitrag von Gaspar. Die ischämische Hypothese postuliert eine Minderperfusion oder 
Gefäßverschlüsse in den Wasserscheiden des unteren Hirnstamms [4].  
Die ophthalmologische Untersuchung ist sicher oftmals nur ein Baustein in der interdisziplinären Betreuung, jedoch 
ein äußerst wichtiger, wie Patienten signalisieren. Über das Spektrum der Augenbeteiligung informieren die Beiträge 
von Sturm et al. und Michels et al. Der augenärztliche Befund ist eben oftmals doch mehr als nur die 
charakteristische Abduktionseinschränkung oder Blickparese. Die gestörte Motilität erklärt sich meistens aus einer 
Mischform aus Parese und Restriktion. Diese Überlegung, die Berücksichtigung einer etwaigen Kopfzwangshaltung 
sowie ein Traktionstest sollten einer eventuellen Operation an den Augenmuskeln vorausgehen. Es handelt sich 
nämlich in aller Regel keineswegs um einfache Schielchirurgie, sondern um Eingriffe mit deutlich erhöhtem 
Schwierigkeitsgrad bei komplexem Strabismus.  
Neben den Störungen der Augenmotorik kommen auch Refraktionsfehler relativ häufig vor [8]. Diese amblyogenen 
Faktoren bewirken teilweise tiefe und therapierefraktäre Amblyopien. Ein entsprechendes Screening ist frühzeitig 
anzuraten, im Falle einer nötigen Okklusionsbehandlung sollte diese aggressiv durchgeführt werden. Eine weitere 
ophthalmologische Problematik resultiert aus dem durch die Fazialisparese bedingten Lagophthalmus. Ein meistens 
unbekanntes Phänomen dagegen stellen die Anomalien in der Tränenproduktion bei einem Teil der Patienten mit 
Möbius-Sequenz dar. So beklagen einige Betroffene störende Krokodilstränen, andere wiederum leiden an der 
fehlenden affektadäquaten Tränenproduktion.  
Ein Leben ohne Mimik und insbesondere mimisches Lachen führt nicht selten zur Stigmatisierung. Der Verein 
Moebius Syndrom Deutschland e.V. sensibilisiert für die Probleme Betroffener und signalisiert ihre Art zu lachen – sie 
lachen mit dem Herzen. Eine Schielwinkelreduktion oder eine korrigierte Kopfzwangshaltung mögen manchmal dazu 
beitragen.  
Veit Sturm  
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